
Actualisaciones

DEFECTOS DE COAGULACION

Por el Dr. Enrique Urdaneta Holguín

RESEÑA HISTORICA

Despues del grandioso descubrimiento de la circulación de
la sangre por Harvey, fue Petit en 1731 quien primero abordó
el problema biológico de la hemostasis con un criterio verdade-
ramente científico reconociendo la importancia de la formación
del coágulo en el fenómeno hemostático (1). Moraud (2) por su
parte, al postular su teoría de la contracción vascular introdujo
en este campo el importante concepto del papel primordial del
vaso en el control de la hemorragia. Alrededor de estas dos teo-
rías se levantó la gran controversia científica que todavía sub-
siste hoy día.

.
El estudio de los fenómenos hemostáticos y de la formación

del coágulo comprenden tres grandes etapas históricas: la pri-
mera o etapa preclásica se remonta a las épocas de Malpighi quien
observó la existencia de mallas de fibrina al ser lavado un coá-
gulo de sangre. Esta era termina en 1904 con la enunciación por
Morawitz de su famosa fórmula: (3)

Protrómbína + Calcio +++ Trombokinasa = Trombina

Fibrinógeno + Trombina = Fibrina.

Resumía de este modo los estudios y teorías de Buchanan,
Lister, Schmidt y muchos otros. Durante este período se hizo el
reconocimiento clínico de la púrpura hemorrágíca por Werlhof
(4) Y la hemofilia por Otto (5). .

La segunda etapa que comienza con la enunciación de la fór-
mula clásica por Morawitz, termina según Quick con el hallazgo
de métodos para estimar la actividad protrombínica de la san-
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gre. Durante esta época se hicieron notables avances entre los que
sobresalen la introducción del tiempo de sangría por Duke, el
descubrimiento de la heparina por MacLean y Howell y el uso
del-citrato de sodio por Lewisohn. En esta época de la teoría clá-
sica los descubrimientos de orden práctico superaron en mucho
el número de adelantos en el orden teórico.

En última instancia tenemos la etapa actual o era moderna
de la investigación de los problemas de coagulación. En los años
recientes se ha visto un incremento gigantesco en el estudio de
estos fenómenos y es así como se han hecho notables progresos
tanto desde el punto de vista teórico como del práctico: el descu-
brimiento de la vitamina K por Dam, el aislamiento del Dicu-
marol por Link, la estimación de la actividad protrombínica POLO

Quick y sobre todo el descubrimiento de los llamados nuevos fac-
tores de la coagulación.

Sinembargo, a pesar del notable avance logrado en los úl-
timos años, es muy grande la confusión que reina en este campo
de la medicina y el observador casual, como dice Chargaff (5)
"permanecerá desorientado mientras el misterio de la coagula-
ción de la sangre permanezca en lo que él llama el tercer período
de la investigación, (primer período: planteamiento, segundo pe-
ríodo: simplificación, tercer período: anarquía y cuarto período:
solución). Esto se debe probablemente a que, como dice el mismo
autor, "el número de teorías sobre la coagulación no excede en
mucho al número de investigadores en este campo de la medici-
na". Gran parte de la confusión reinante se debe a la falta de
uniformidad en la nomenclatura: el factor lábil de Quick es lla-
mado AC globulina por Seegers, factor V por Owren, proacele-
rina por Astrup, cofactor de la tromboplastina por Honorato. El
factor estable de Owen es llamado factor VII por Koller, procon-
vertina por Owren, etc. Para salvar esta dificultad, en el primer
congreso sobre trombosis y embolía se creó un comité que esta-
bleciera una nomenclatura uniforme.

RESEÑA FISIOLOGICA

Siendo el objeto de este artículo el hacer una somera revi-
sión de los defectos de coagulación,su diagnóstico y su trata-
miento, no entraremos a tratar de analizar detenidamente las pro-
piedades de los factores de coagulación ni pretenderemos descri-
bir el gran número de técnicas de laboratorio disponibles hoy día.
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Es generalmente aceptado que el proceso de coagulación
sanguínea ocurre en una serie de reacciones dependientes cada
una de la anterior. Su iniciación dentro de un vaso sanguíneo o
en el tubo de prueba es aparentemente el resultado de la inter-
acción de substancias plaquetarias y ciertas proteínas plasmá-
ticas: A. H. G. o globulina antihemofílica, P. T. A. o antecedente
plasmático de la tromboplastina y P. T. C. o componente plasmá-
tico de la tromboplastina o factor Christmas. Una vez que la re-
acción plaquetas-proteínas plasmáticas ha ocurrido el producto
tiene muchas de las propiedades de los extractos tisurales de trom-
boplastina. Esta tromboplastina plasmática reacciona con otras
dos proteínas tambien plasmáticas una de las cuales es termoes-
table y la otra termolábil. La interacción entre la tromboplas-
tina y el factor estable requiere calcio. El producto de estos pro-
cesos es lo que se llama el complejo tromboplastínico. Las dos úl-
timas etapas de la coagulación son esencialmente las postuladas
por Morawitz hace cincuenta años: Trombina resulta de la ac-
ción de tromboplastina sobre la Protrombina y la trombina por
acción encimática convierte el fibrinógeno en fibrina.

Un esquema simplificado de la coagulación sería el siguien-
te: (Tomado de De Nicola) (7).

1) Protrombina
Factores plasmáticos (AHG, PTC, PTA)

Trom boplastina
Factores plaquetarios

Factor VII (proconvertina, S. P. C. A. factor estable)
Factor V (factor lábil, etc.)

~ Calcio
2) Fibrinógeno - - - - ~ Fibrina
3) Retracción del coágulo.
4) Fibrinolisis.

CLASIFICACION

A partir de este esquema vamos a tratar de clasificar y re-
sumir brevemente los principales defectos de coagulación. Estos
se producen aparentemente de dos maneras: o por déficit de uno
o más de los factores o por inhibición de ellos. El primer grupo
está más o menos bien definido en tanto que el segundo perma-
nece un tanto obscuro por ignorancia de la fase exacta de la coa-
gulación en que intervienen los mecanismos de inhibición.
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Según la mayoría de los autores, la formación de la trom-
boplastina precede cronológicamente a las otras fases de la coa-
gulación; por tanto nos ocuparemos primero de los defectos por
déficit en los factores que toman parte en la formación de la
tromboplastina. Así tendremos las deficiencias de los factores
plasmáticos de la tromboplastina o Síndrome hemofílico. A este
síndrome pertenecen la hemofilia verdadera o clásica, por defi-
ciencia de la globulina antihemofílica (A. H. G.) y las formas he-
mofilosímiles por deficiencia del antecedente plasmático de la
tromboplastina (P. T. A.) o del componente plasmático de !a
tromboplastina (P. T. C.).

Un segundo grupo lo forman las enfermedades por déficit
de los factores plaquetaríos t~e la tromboplastina y que se produ-
cen por disminución o alteración funcional de las plaquetas; son
las púrpuras trombocitopénicas. Anexo a este grupo y auncuan-
do funcionalmente no pertenece a él mencionaremos la púrpura
no trombocitopénica o síndrome de Henoch.

En la fase sucesiva es decir en la transformación de protrom-:
bina en trombina tenemos las deficiencias de protrombina, del
factor V (AC globulina) y del factor VII (Proconvertina, SPCA).
Estas deficiencias pueden ser congénitas o adquiridas.

Siguen luego los déficits del fibrinógeno sean totales (afi-
brinogenemia) o parciales (hipofibrinogenemia) .. Tambien en es-
te grupo deben ser consideradas las enfermedades por alteración
de la fibrinolisis.

Entre las enfermedades causadas por factores de inhibición
consideraremos el llamado síndrome de anticoagulantes endóge-
nos circulantes.

Por último mencionaremos las llamadas púrpuras vasculares
o pseudohemofilias A (Von Hillebrand-Jurgens) y B y la tela n-
giectasia hemorrágica hereditaria o enfermedad de Osler-Weber-
Rendu.

1 - SINDROME HEMOFILICO

DE::todos es conocida la historia de la hemofilia y su influjo
en la historia política mundial. Todos sabemos como por interme-
dio de la Reina Victoria la enfermedad se introdujo en las fami-
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lias reales de Rusia y España. Este hecho y la presencia de he-
mofilia en la casa de los Hapbsburgos hizo pensar en otro tiempo
que se trataba de una enfermedad de "sangre azul".

Herencia: La hemofilia se hereda con carácter recesivo li-
gado al sexo, lo que explica el hecho de que ocurre casi exclusi-
vamente en hombres pero es trasmitida por mujeres que no mues-
tran defectos aparentes de coagulación.

Defecto de Coagulación: Parece definitivamente comprobado
que el defecto de coagulación en la hemofilia verdadera reside en
la deficiencia de globulina antihemofílica o tromboplastinógeno
de Quick. La ausencia o deficiencia de este factor trae como con-
secuencia la inadecuada producción de trombina. La pequeña can-
tidad que se logre formar es removida por adsorción y la reac-
ción en cadena de la coagulación queda de esta manera bloqueada.
No se trata pues de una demorada conversión de protrombina en
trombina pues los otros factores de coagulación se encuentran en
cantidad normal y pueden ser recuperados en el suero.

Cuadro Clínico: Es muy variable y va desde las formas benig-
nas con hemorragias leves que solo se presentan a raíz de una
herida o intervención quirúrgica hasta las formas severas en las
cuales se presentan hemorragias espontáneas y cíclicas.

Las formas benignas parecen ser mucho más frecuentes que
las severas. El tipo de hemorragia tambien es muy variable: pue-
de ser externa y es ésta la forma como generalmente aparece pri-
mero, o por lo menos, la que más llama la atención: hemorra-
gias por heridas traumáticas o quirúrgicas, extracciones denta-
rias, etc. Sinembargo, mucho más común que la hemorragia abíer-
ta es la que se presenta en los tejidos subcutáneos y masas mus-
culares formando hematomas, aún en las formas más benignas.
Estos hematomas pueden pasar desapercibidos por no formar
una zona equimótica sino cuando son muy superficiales. Se pre-
sentan tambien hemorragias intraarticulares (en 38 de 40 casos
publicados por Davidson) (8), en el sistema nervioso central, (9)
hematurias, etc.

Diagnóstico: Es justificado pensar en hemofilia cuando se
presenta un paciente joven del sexo masculino con hemorragias,
con un tiempo de coagulación prolongado y con historia de hemo-
rragias en otros miembros masculinos de la familia. El díagnós-
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tico definitivo es esencialmente de laboratorio. De las pruebas
que se pueden hacer en un medio hospitalario común: tiempo de
coagulación, tiempo de sangría, prueba del torniquete, tiempo de
protrombina, solamente e ltiempo de coagulación se halla prolon-
gado y se corrige por la adición de pequeñísimas cantidades de
sangre o plasma normal. Las técnicas de laboratorio especializa-
das y que son demasiado complejas para ser descritas aquí, son
principalmente: el tiempo de consumo de protrombina o prueba
de la protrombina residua de Quick y colaboradores (10) basa-
do en la teoría de que la protrombina remanente en el suero pue-
de ser usada como medida de la tromboplastina sanguínea y la
prueba de generacron de la tromboplastina originada por Biggs
y Douglas (11).

Las formas llamadas hemofilosímiles, es decir aquellas pro-
ducidas por deficiencia del antecedente plasmático de la trombo-
plastina o P. T. A. Y por deficiencia del componente plasmático
de la tromboplastina o P. T. C. (Christmas Disease de los auto-
res ingleses y europeos) son clínicamente similares a la hemofi-
lia clásica pero aparentemente menos frecuente, en proporción
de uno a nueve según Biggs y colaboradores (12) y de uno a cua-
tro según Rosenthal (13).

El diagnóstico diferencial entre estos tres tipos de hemofi-
lias se establece por medio de las pruebas cruzadas que se basan
en las propiedades inherentes a cada uno de los tres factores; se
pueden resumir en la siguiente tabla tomada de De Nicola:

El plasma en examen es:

l.-N ormalizado con plasma normal adsorbido o con suero
normal = Déficit de P. T. A.

2.-N ormalizado con plasma normal adsorbido pero no con
suero normal = Déficit de A. H. G.

3.-Normalizado con suero normal pero no con plasma nor-
mal adsorbido = Déficit de P. T. C.

Tratamiento: Tres medidas locales son importantes en el ma-
nejo de las hemorragias hemofílicas: Aplicación de presión so-
bre las superficies sangrantes, el uso del frío local para producir
vasoconstricción y la aplicación de amplios vendajes o tiras de
esparadrapo para evitar la formación de hematomas subcutáneos
y musculares post-traumáticos.
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Toda hemorragia que no pueda ser controlada por medidas
locales deberá ser tratada sistémicamente con el fin de mejorar
la eficacia de la coagulación. El único método realmente eficaz es
la transfusión de sangre total o de plasma. La transfusión de
plasma es cuantitativamente más eficiente que la de sangre pues
es en el plasma normal donde se encuentra contenida la globu-
Una deficiente. Por tanto la transfusión de sangre total debe re-
servarse para corregir estados severos de anemia. La inyección
de factores aislados no ha alcanzado el éxito que se les atribuyó en
un principio (14).

Es útil mencionar el éxito muchas veces sorprendente que
se obtiene en el tratamiento de la hemartrosis aguda con la in-
yección intraarticular de hialuronidasa (15).

2 - SINDROMES POR DEFICIENCIA EN LOS FACTORES
PLAQUETARIOS DE LA TROMBOPLASTINA

Los estados trombocitopénicos ocurren o por deficiente pro-
ducción de plaquetas a partir de los megacariocitos medulares o
por destrucción o utilización excesiva de las plaquetas en la cir-
culación periférica. De ahí la clasificación en dos grupos:

A - Trombocitopenias Amegacariocíticas que pueden ser
congénitas o adquiridas (nutricional, depresiva o por neoplasia).

B - Trombocitopenias Megacariocíticas, que pueden ser:
1) Idiopáticas, agudas y crónicas, 2) Secundarias a medicamen-
tos o hiperesplenismo, etc.

Cualquiera que sea el mecanismo patogénico de la trombo-
citopenia, ella trae como consecuencia un serio quebrantamiento
del proceso de hemostasis envolviendo todos sus mecanismos y
fases.

A - La resistencia de la pared vascular está disminuída, por
lo tanto la prueba del torniquete se hace positiva. B - La capa-
cidad del vaso para contraerse efectivamente se halla tambien
disminuida, probablemente debido a la ausencia o baja de Sero-
tonina (Agente vasoconstrictor liberado en la destrucción plaque-
taria), por esto se encuentra prolongado el tiempo de sangría.
C - El coágulo se retrae con dificultad. D - La coagulación mis-
ma se halla anormal puesto que el déficit de plaquetas hace ina-
decuada la formación de tromboplastina lo cual resulta en la de-
ficiente conversión de la protrombina en trombina; esto se tra-
duce en una alta actividad de la protrombina residual en el suero.
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No queremos extendernos en la descripción de las tromboci-
topenias amegacaríocítícas del escorbuto, la anemia perniciosa, 'a
leucemia, etc., ni de las púrpuras secundarias,' para no prolongar
demasiado este artículo. Nos limitaremos a citar brevemente la:'!
principales características de la Púrpura Trombocitopénica Idio-
pática o Enfermedad de Werlhof y la Púrpura no trombocitopé-
nica o enfermedad de Henoch-Schonlein.

PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA

Descrita por primera vez por Werlhof en 1775, se caracte-
riza por hemorragias capilares en la piel y membranas mucosas.
En los casos agudos, una lluvia de petequias en brazos y piernas
suele ser el primer síntoma. Estas petequias suelen unirse para
formar una gran mancha equimótica que usualmente permanece
macular 'pero que puede volverse indurada.

La hemorragia purpúrica es generalmente superficial y casi
nunca dolorosa. Las hemorragias mucosas son frecuentes y se
presentan generalmente en la mucosa nasal o bucal pero suelen
ocurrir tambien en el tracto gastro intestinal. La hematuria es
bastante común y la menstruación se hace muchas veces prolon-
gada y abundante. Las formas más temidas son las 'hemorragia
intraocular y la intracerebral, siendo ésta la causa más impor-
tante de mortalidad.

CURSO: Puede ser aguda o crónica; la diferenciación es
esencialmente de grado. La crónica es más frecuente en el adul-
to y se caracteriza por remisiones y exacerbaciones recidivan-
tes y una duración a veces sorprendentemente larga.

Diagnóstico: Generalmente no ofrece dificultades por lo ca-
racterístico del rash petequial y por las hemorragias mucosas.
Como su nombre lo indica, el recuento de plaquetas es el "sine
qua non" del diagnóstico. Su número se encuentra por debajo de
50.000 en las formas crónicas y en las agudas es aún menor, pu-
diendo llegar a cero. Las otras pruebas que ayudan al diagnósti-
co S0n, como se dijo atrás, el tiempo de sangría y retracción del
coágulo que se encuentran prolongados; la positividad del signo
del torniquete; alteraciones morfológicas de las plaquetas y sig-
nos de inhibición megacariocítica en las formas crónicas y una
utilización de la protrombina por debajo de lo normal.
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Tratamiento: Stefanini (16) lo resume así:

A.-Corticotropín y Cortisona especialmente para controlar
las hemorragias y para preparar los pacientes para esplenecto-
mía;

B.-Transfusión selectiva de plaquetas para control de la
hemorragia antes y durante la esplenectomía;

C.-Esplenectomía en los casos en que la hemorragia no res-
ponde a las medidas anteriores y particularmente en las formas
crónicas.

3 - SINDROME DE HENOCH SCHONLEIN

Descrito originalmente por William (17) y más tarde por
los autores cuyo nombre lleva, es una enfermedad caracterizada
por un típico exantema, disturbios gastrointestinales, síntomas
articulares y complicaciones renales. Comienza generalmente con
dolor de tipo cólico o con dolores articulares; aparece luego el
exantema generalmente en brazos y piernas, al principio muy si-
milar al de la urticaria para volverse luego máculo-papuloso y
desaparecer despues; hace aparición de nuevo en el curso de cor-
to tiempo y se repite el ciclo. Casi nunca se presenta en forma
petequial. La hemorragia gastrointestinal es frecuente pero por
lo general reviste poca gravedad.

Actualmente se considera este síndrome como un fenómeno
"anafilactoide". Se diagnostica fácilmente por el cuadro clínico
típico y se diferencia de la púrpura trombocitopénica por la au-
sencia de hallazgos anormales de laboratorio.

Hay un tipo de púrpura de Henech extremadamente severo
y que se caracteriza por la súbita aparición de hemorragias sub-
cutáneas masivas y simétricas. Es lo que se conoce con el nom-
bre de "purpura fulminans".

,
Tvatamienio: El manejo de la púrpura de Henoch no ofrece

generalmente grandes dificultades y muchas veces los pacientes
se recobran de manera espontánea. Algunos casos manifiestan
una dramática mejoría al eliminar el factor que puede ser la cau-
sa de la reacción anfilactoide '(alimentación, focos sépticos, etc.).
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Stefanini y SUS asociados han observado rápidas curaciones
con el uso de ACTH y Cortisona. En los casos de Purpura Ful-
minans, en los cuales sí parece haber un disturbio en los .meea-
nismos de coagulación, se hacen necesarias las transfusiones de
sangre fresca y de plasma además de las hormonas mencionadas.

4 - ,ESTADOS HIPOPROTROMBINEMICOS

Dentro de este grupo se pueden clasificar las siguientes en-
tidades: .

l.-Déficit congénito de protrombina.

2.-Déficit congénito de Factor VII y!o Factor V.

3.-Hipoprotrombinemia del recién nacido.

4.-Deficiencias adquiridas de Protrombina, Factor V 11 J
Factor V.

Todo el grupo se caracteriza por las siguientes anormalida-
des: a) Tiempo de Protrombina prolongado. b) Disminuída con-
centracion de la protrombina y/o del Factor VII y jo del Factor
V. e) Disminuída tolerancia a la heparina. d) Diátesis hemorrá-
gíea,

Los déficits congénitos se diferencian de los adquiridos prin-
cipal o quizás únicamente por el hecho de que estos últimos res-
ponden al tratamiento con vitamina K en tanto que los primeros
no.

Deficiencias Congénitas de Protrombina .

Dos tipos han sido descritos: el llamado tipo 1 indiferencia-
ble clínicamente de una hemofilia leve y del cual se han publica-
do solamente tres casos, (19) dos de ellos en hermanos. Laseve-
ridad del cuadro clínico parece estar en relación directa con .J
grado de prolongación del tiempo de protrombina ; en este tipo
tanto la protrombina libre como la total se encuentran reducidas
proporcionalmente. El tipo II del cual se ha descrito únicamen-
te un caso familiar, se caracteriza por la constancia de los valo-
res del tiempo de protrombina y por encontrarse normal la can-
tidad de protrombína total (Por el método en dos tiempos).
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Las deficiencias congénitas de Factor VII (Factor estable,
Proconvertina) parecen ser bastante frecuentes y diversos casos
han sido publicados en la literatura, (20, 21, 22). Lo mismo acon-
tece con las deficiencias de Factor V (Factor de aceleración, Fac-
tor lábil). En estas dos entidades la hemorragia tambien es indi-
ferenciable clínicamente de la de la hemofilia. El único trata-
miento eficaz en estos casos es la transfusión de plasma hasta ob-
tener una reducción del tiempo de protrombina a los niveles nor-
males. Los pacientes afectos de estas deficiencias son completa-
mente refractarios al tratamiento con Vitamina K.

La Hipoprotrombinemia del Recién Nacido

Se debe a la falta de depósitos de vitamina K y a la imposi
bilidad de sintetizarla a partir del intestino. El consumo metabó-
lico de protrombinadisminuye rápidamente su concentración san-
guínea que no vuelve a su nivel normal sino cuando se hace po-
sible la síntesis de vitamina K a partir de la flora intestinal o de
la leche materna. Este tipo responde, naturalmente al tratamien
to con vitamina K.

Deficiencias Adquiridas

Las Deficiencias Adquiridas de protrombina y[o factor VII
y [o Factor V son de dos clases:

l.-Las que se presentan en las hepatopatías, principalmen-
te en la ictericia obstructiva y fístula biliar, por deficiente o nin-
guna absorción de vitamina K y en las enfermedades hepáticas
crónicas (cirrosis, etc.) al parecer por deficiente síntesis de pro-
trombina.

2.-Las causadas por medicación anticoagulante antipro-
trombínica (dicumarol, tromexan, marcumar, hedulin, etc.) y por
ciertas drogas como los salicilatos y antibióticos de amplio espec-
tro (23).

5 - ENFERMEDADES POR DEFICIENCIA DEL
FIBRINOGENO

En este grupo tenemos la Afibrinogenemia o carencia abso-
luta de fibrinógeno y la hipofibrinogenemia o su disminución re-
lativa.
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La afibrinogenemia es una enfermedad hereditaria en la que
parece jugar papel importante la consanguinidad de los ascen-
dientes, como en los casos, descritos por Robe y Salomón (24) y
por Macfarlane (25); según Schonholzer se trata de un defecto
hereditario con carácter recesivo no ligado al sexo.

Cuadro clínico: Desde edad temprana se observa una tenden-
cia hemorrágica presentándose muchas veces hemorragia umbi-
lical en el recién nacido. El tipo de hemorragia no difiere de la
de la hemofilia o la hipoprotrombinemia sino en el hecho de que
por regla general es bastante benigna, particularmente pasada la
primera infancia. El diagnóstico es sumamente simple pues se
basa en el hallazgo de sangre completamente incoagulable. Otras
características diagnósticas son, desde luego, la ausencia de pro-
trombina y la prolongación al infinito del tiempo de protrombína
en presencia de una concentración protrombínica normal.

Tratamiento: Responde muy bien al tratamiento con trans-
fusiones que suministran el fibrinógeno pues la desaparición de
éste es afortunadamente muy lenta. Las medidas de orden local
mencionadas para la hemofilia, tienen tambien un gran valor en
esta entidad y muchas veces evitan temporalmente la necesidad
de una transfusión.

La HIPOFIBRINOGENEMIA es una enfermedad adquirida
que se presenta relacionada con el embarazo (desprendimiento
prematuro de la placenta, retención prolongada del feto muerto,
embolía del líquido amniótico), en algunas enfermedades infec-
ciosas (tuberculosis) y en algunos casos de metástasis medula-
res. El tiempo de coagulación está prolongado, la concentración
del fibrinógeno disminuida y el tiempo de protrombina aumenta-
do con concentración protrombínica normal. El TRATAMIENTO
como en la mayoría de los defectos de coagulación consiste en la
transfusión de sangre o plasma. Se usa además la inyección de
ribrínógeno conocido generalmente con el nombre de Fracción !
de Cohn, en solución salina y a una dosis de dos a cuatro miligra-
mos.

Dentro de este grupo debemos considerar el SINDROME DE

HIPERFIBRINOLISIS.

Es éste un síndrome que no debidamente definido y estudia-
do por falta de técnicas de laboratorio cuantitativamente exactas
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para' estimar los factores envueltos en los procesos fibrinoliticos,
Se observa un aumento de la fibrinolisis en algunos casos de in-
tervenciones quirúrgicas amplias, en estados puerperales, en la
toxemia gravídica, en el shock grave y frecuentemente en trans-
fusiones sanguíneas.

6 - SINDROME DE ANTICOAGULANTES ENDOGENOS
CIRCULANTES

En los últimos años se ha descrito este síndrome hemorrá-
gíco debido a la presencia de inhibidores endógenos de la coagu-
1ación. Su existencia ha sido demostrada en un gran número de
entidades clínicas, siendo las más importantes: El lupus erite-
matoso diseminado, la artritis reumatoide, la periarteritis nodo-
sa, la hiperglobulinemia, algunas infecciones, la hemofilia, el míe-
loma múltiple, etc.

Por regla general se encuentra un tiempo de coagulación pro-
longado que no se normaliza con la adición de pequeñas cantida-
des de sangre normal y por el contrario, el tiempo de coagula-
ción de sangre o plasma normales se prolonga por la adición de
sangre o plasma con anticoagulantes endógenos. Hay una dismi-
nuída tolerancia a la heparina, in vitro.

Los anticoagulantes endógenos que se observan habitualmen-
te son de distinta naturaleza en cuanto hace referencia a su mo-
do de acción: hay inhibidores de los factores plasmáticos y pla-
quetarios de la tromboplastina (26, 27, 28), inhibidores de la
trombina, inhibidores de la tromboplastina tisural y sobre todo
inhibidores de la reacción trombina - fibrinógeno. Esta última
clase de anticoagulantes endógenos son los que se encuentran en
el curso de la hiperglobulinemia del mieloma (29).

7 - PSEUDOHEMOFILIA

En 1918 Glansmann observó y publicó la existencia de una
condición hemorrágica que afectaba a ambos sexos por igual y
que se caracterizaba por hemorragias purpúricas particularmen-
te de las membranas mucosas. En 1926 Von Willebrand descubrió
una entidad similar en una familia de la isla de Aland, en el Bá1-
tico, y que se encontraba presente en veintitres de sus cincuenta
y ocho miembros. De aquí que se le conozca tambien bajo el nom-
brede enfermedad de Von Willebrand.
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Cuadro Clínico: La hemorragia es muy similar a la que se
presenta en la púrpura trombocitopénica excepto por el hecho de
que las petequias son de rara aparición. Se presenta con mucha
frecuencia hemorragia recurrente de las membranas mucosas es-
pecialmente de las nasales. En las mujeres la menstruación suele
ser normal y pueden tener partos laboriosos sin dificultad algu-
na pero a veces se presentan casos de menorragias, hemorragias
intermenstrual y hemorragia postpartum incontrolables.

Herencia: Es una enfermedad hereditaria y familiar y, que
se transmite con carácter dominante simple.

Diagnóstico: El diagnóstico se basa principalmente en el ha-
llazgo de un tiempo de sangría que se encuentra prolongado en
todos los casos. En los casos no complicados todas las demás prue-
bas de laboratorio son normales. Este hecho, el tipo de hemorra-
gia y las características hereditarias de la enfermedad, hacen
fácil el diagnóstico.

No hay acuerdo entre los investigadores respecto del defec-
to básico en esta enfermedad; parece, sinembargo, que la balan-
za tiende a inclinarse en favor de la teoría que considera el de-
fecto como una anormalidad heredada de los capilares de la piel
y membranas mucosas, teoría sostenida entre otros, por Biggs y
Macfarlane, Stefanini y Dameshek, Soulier y colaboradores (30;
31, 32).

El tratamiento es similar al de los otros defectos de coagu-
lación.

8 - TELANGIECTASIA HEMORRAGICA HEREDITARIA

Conocida tambien con el nombre de enfermedad de Osler-
Weber-Rendu, se caracteriza por múltiples angiomas de las mu-
cosas y piel que sangran fácilmente con el menor traumatismo.
Las epistaxis recurrentes son el distintivo más frecuente de esta
entidad (80% de los casos en algunas series) pero pueden pre-
sentarse hemorragias a partir de angiomas de la lengua, labios,
etc. No es rara la ocurrencia de telangiectasias pulmonares qUI~
dan lugar a hemoptisis recurrentes (33). Es una enfermedad he-
reditaria que se encuentra distribuída por igual en ambos sexos
y ambos la transmiten.
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El diagnóstico se basa en el hallazgo de hemorragias recu-
rrentes, telangiectasias e historia familiar. Las pruebas de coa-
gulación son enteramente normales.

El defecto parece ser un desarrollo anormal de la pared ca-
pilar consistente en una delgadez extrema de las capas muscula-
res y elásticas.

El tratamiento consiste primordialmente en el control de la
hemorragia con medidas locales, pues la terapia con agentes siso
témicos ha fracasado hasta el presente.
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